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RESUMEN

Introduccion: La esclerosis lateral amiotrofica
(ELA) es la mas frecuente del grupo heterogéneo
de las enfermedades de la motoneurona.

Objetivo: Caracterizar la sobrevida de los
pacientes con diagndstico de esclerosis lateral
amiotréfica partiendo de factores relacionados
con su comportamiento clinico en el Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia “Dr. José

Rafael Estrada Gonzalez” de a Habana, Cuba.
Material y Métodos: Se realizé una investigacién
descriptiva y retrospectiva de una serie de 147
casos de pacientes diagnosticados con ELA, por la
confirmacidn clinica, neurofisiolégica e imagenes,
atendidos en la consulta multidisciplinaria en el
periodo de octubre de 2005 a octubre de 2015,
de los cuales ya han fallecido 110.
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Resultados: La mayor frecuencia de Ia
enfermedad por grupos de edades estuvo entre
51y 60 afios. En los primeros 40 meses murid la
mayor parte de los pacientes (80). La forma
clinica espinal predomind en varones quienes,
ademads, tuvieron mayor sobrevida, la bulbar
prevalecié en mujeres. EI mayor numero de
pacientes no tenia factores de riesgo. Entre las
diabetes,

comorbilidades destacan la

hipertension arterial, enfermedad
cerebrovascular isquémica, neoplasias, hepatitis
C, traumatismo craneal, asma bronquial y la
cardiopatia isquémica, y hubo casos de Ia

enfermedad en una misma familia.

ABSTRACT
Introduction. Amyotrophic lateral sclerosis (ALS)
is the most frequent disease in the
heterogeneous group of disorders with motor
neuron diseases.
Objective: To characterize the survival of patients
diagnosed with amyotrophic lateral sclerosis
considering factors related to their clinical
behavior at "Dr. Jose Rafael Estrada Gonzalez”
National Institute  of  Neurology and
Neurosurgery, Havana, Cuba.
Material and Methods: A descriptive and
retrospective research was conducted. The study
included a case series of 147 patients diagnosed
with ALS by clinical and neurophysiological
confirmation and images. The patients were
treated in the multidisciplinary consultation in
the period from October 2005 to October 2015.

A total of 110 of them already died.
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Conclusiones. La mayor sobrevida desde el
diagndstico de la enfermedad estuvo en el grupo
de 51 a 60 anos alcanzando algunos hasta 10
anos. El promedio general de sobrevida estuvo
entre 2 y 5 afios. En los pacientes con
comorbilidades, antecedentes familiares y forma
bulbar, la sobrevida fue menor. La supervivencia
al evaluar la efectividad del tratamiento con
Riluzol no fue significativa.

Palabras claves: esclerosis lateral amiotrdfica,
enfermedad de la motoneurona, sobrevida,
factores de riesgo, formas clinicas, mortalidad,
riluzol.

Results: The disease most often occurs between
the ages of 51 and 60. In the first 40 months, most
of the patients in the series died, for a total of 80
people. The spinal clinical form predominated in
males who had higher survival; the bulbar form
prevailed in women. Most of the patients had no
risk factors. Diabetes, arterial hypertension,
ischemic cerebrovascular disease, neoplasms,
hepatitis C, head trauma, bronchial asthma and
ischemic heart disease stand out as
comorbidities. There were cases of the disease
within a single family.

Conclusions The greatest survival from the
diagnosis of the disease was observed in the
group between 51 and 60 years of diagnosis of
the disease, some of them reaching up to 10
years. The general average of survival was
between 2 and 5 years. It was lower in patients
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with comorbidities, family history and bulbar
form. After evaluating the effectiveness of the
treatment with Riluzole, the survival was not
significant.

INTRODUCCION
Las enfermedades de la motoneurona (MN) son
un grupo heterogéneo de trastornos en los que la
pérdida selectiva de funcién de las motoneuronas
su-periores y/o de las motoneuronas inferiores
deriva en una alteracion del control del
movimiento voluntario del sistema nervioso. La
enfermedad mas frecuente es la esclerosis lateral
amiotréfica (ELA) adquirida o esporadica de
debut
motoneurona superior e inferior.(t23456) |og

tardio, trastorno combinado de
analisis genéticos han contribuido a esclarecer la
patogenia de algunas enfermedades de neuronas
motoras como la que nos ocupa. (123567

La enfermedad es inexorablemente progresiva y
conduce a la muerte por pardlisis respiratoria, la
supervivencia media es entre tres y cinco afios. El
deterioro progresivo de los pacientes con ELA
genera un gran impacto sobre su calidad de vida.
Su incidencia aumenta a partir de los 50 afios. Se
han publicado algunos casos raros de
estabilizacidn o incluso de regresion de una ELA.
En la mayor parte de las sociedades hay una
incidencia de uno a tres casos nuevos por 100 000
habitantes y una prevalencia de tres a seis por
100 000 habitantes.

Se han descrito focos endémicos de mayor
prevalencia en el Pacifico occidental (en
determinadas regiones de Guam y Papua-Nueva
Guinea). En Estados Unidos y Europa, los varones

se afectan con una frecuencia algo mayor que las
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Keywords: amyotrophic lateral sclerosis, motor
neuron disease, survival, risk factors, clinical
forms, mortality, Riluzole.

mujeres. Estudios epidemioldgicos han sefialado
algunos factores de riesgo para esta enfermedad
que incluyen la exposicion a plaguicidas e
insecticidas, tabaquismo y servicio en el ejército.
Las susceptibilidades genéticas son los Unicos
factores de riesgo probados, aunque los efectos
del atletismo/ejercicio fisico y otros posibles
factores ambientales se han considerado. (123456
El proceso de degeneracion neuronal en la ELA es
complejo y se invocan varios mecanismos
relacionados. Se plantea que cada vez son
mayores las evidencias que apoyan que la ELA no
es una enfermedad sino un sindrome clinico que
se caracteriza por una degeneracion de ambas
motoneuronas 'y que comparten una
sintomatologia clinica caracteristica.(®

La sobrevida es altamente variable, con un
amplio rango desde unos pocos meses hasta
varios anos. Registros prospectivos de Ia
poblacién reportan un rango de un afio de
mortalidad después del diagndstico de un 22 %
hasta un 34 %.19 |3 identificaciéon temprana de
las variantes potencialmente malignas de ELA fue
esencial para que los pacientes tomaran
decisiones vitales en correspondencia con los
neurdlogos para decidir a favor o en contra de la
posibilidad de realizar intervenciones invasivas
como gastrostomia o ventilacién mecanica.
Estudios poblaciones han identificado diferentes
factores prondsticos de sobrevida entre los
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cuales se incluyen factores demograficos (edad
de inicio, sexo), factores clinicos (tipo de inicio,
forma clinica, rango de progresién de la
enfermedad), y factores relacionados con la
nutricidn o respiracion.(®10:11,12,13,14)

La ELA no es una enfermedad curable. Todos los
pacientes mueren a corto plazo segun reportes
internacionales. El intervalo desde el diagndstico
hasta la muerte no esta definido, es multifactorial
y variable de paciente a paciente. En general, se
establece un margen de 12 hasta 48 meses a
partir del diagnéstico,14151617) por lo que es
necesario conocer realmente la sobrevida y las
causas directas del fallecimiento en nuestro
medio. ¢Qué factores pueden modificarla?
¢Viven mads los pacientes cubanos que los de

MATERIAL Y METODOS
Se realizd una investigacién descriptiva y
retrospectiva de una serie de 147 casos de
pacientes diagnosticados con ELA, por la
confirmacion clinica, neurofisioldgica e imagenes,
atendidos en la consulta multidisciplinaria en el
periodo de octubre de 2005 a octubre de 2015.El
universo estuvo constituido por los 147 pacientes
de la serie pertenecientes a la provincia La
Habana, los cuales atendiendo a los Criterios
ESCORIAL y AWAJI1® e

clasificaron como ELA definida, de ellos hubo 110

Diagnésticos de

fallecidos y 37 continldan vivos.

Como fuentes secundarias para la recoleccién de
la informaciéon fueron utilizadas una base de
datos existente (serie) en el Instituto de
Neurologia y Neurocirugia, las historias clinicas
del archivo y los certificados de defuncidn
archivados en el Ministerio de Salud Publica.
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otros paises? ¢Qué parametros clinicos influyen
sobre la sobrevida? Las respuestas a estas
interrogantes nos permitirian comparar los
resultados de otros autores y ver el
comportamiento de la enfermedad en Ila
poblacion cubana. No existen estudios
publicados en Cuba que aborden la sobrevida de
estos pacientes.

Por tanto, el objetivo del presente estudio es
caracterizar la sobrevida de los pacientes con
diagndstico de esclerosis lateral amiotrofica
partiendo de factores relacionados con su
comportamiento clinico en el Instituto Nacional
de Neurologia y Neurocirugia “Dr. José Rafael

Estrada Gonzalez” de La Habana, Cuba.

Se confecciond una base de datos para la
presente investigacién en Microsoft Excel con las
variables que fueron objeto de estudio: grupos de
edades: menos de 30 afios, 31 a 40 anos, 41 a 50
anos, 51 a 60 afios, 61 a 70 afios y 70 afios y mas;
sexo: femenino y masculino; color de la piel:
blanca, negra, mestiza, amarilla; ocupacién.

Ademads se estudiaron: nivel de escolaridad:
primario, medio y superior o universitario;

antecedentes  patolégicos personales de
hipertensién arterial, cardiopatia isquémica,
asma bronquial, diabetes mellitus y eventos
cerebrovasculares; antecedentes familiares de la
enfermedad; factores de riesgo como exposicion
a sustancias toxicas, radiaciones, ejercicios fisicos
intensos y vida militar; habitos téxicos entre los
gue se consideraron tabaquismo, alcohol y café;

sintomas de inicio de la enfermedad; forma
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resultados del
tratamiento con riluzol en los pacientes a los

clinica: espinal o bulbar;
cuales se les aplicd; tiempo de sobrevida desde el
diagndstico hasta el fallecimiento; lugar del
fallecimiento: hogar o institucién hospitalaria y
causa directa del fallecimiento por certificado de
defuncion.

Dentro del andlisis estadistico se utilizaron como
medidas de resimenes las frecuencias absolutas
y relativas. Se realizd la prueba chi-cuadrado de
independencia de Pearson (X2) con correccién de
Yates para la asociacién de variables. Se utilizo un
nivel de significacion del 5 %. Se calculé la
sobrevida interrelacionando las variables

RESULTADOS

La mayor frecuencia de la enfermedad por grupos
de edades estuvo entre 51 y 60 afios, seguidos del
grupo de 61 a 70 anos. Entre ambos representan

el 57 % del total de los casos, osea, masde la
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estudiadas aplicando la curva de Kaplan Meier. Se
aplic6 medias y medianas con un intervalo de
confianza del 95 % para el limite inferior y
superior. Se utilizd el andlisis univariante en
variables significativas y se incorporaron al
analisis multivariante después de analizar las
tablas de supervivencia. Se utilizé la prueba
chi-cuadrado para buscar la relacion entre sexo y
forma clinica.

Se respetd el principio a la confidencialidad de la
informacién de la base de datos revisada y las
historias clinicas. Fue aprobada la investigacion
por el Consejo cientifico y el Comité de ética de
las investigaciones.

mitad. Es de sefialar que la frecuencia por grupos
de edades se eleva a partir de los 51 afios lo que
representa el 71 % del total. (Tabla 1).

Tabla 1. Distribucidn de los pacientes segun edad y sexo

Grupos de edades en afios | Femenino Masculino Total

(n=147) No. | % | No. | % | No. %
18 -30 0,7 3 2,0 4 2,7
31-40 4,1 9 6,1 15 10,2
41-50 41 | 18 122 | 24 | 16,3
51-60 32 21,8 19 | 129 | 51 34,7
61-70 14 9,5 19 12,9 33 22,4

70y mas 14 | 9,5 6 4,1 20 13,6
Total 73 | 49,7 | 74 | 50,3 | 147 | 100,0

Segun los CRITERIOS DE ESCORIAL y AWAJI,(18)
143 pacientes se clasificaron como ELA Definida,
representando el 97,3 % de los casos. En 4
pacientes no fue concluyente.

En la Tabla 2 se recogen algunas variables
sociodemograficas del estudio. El mayor nimero
de pacientes eran de color de la piel blanca, de
antecedentes

procedencia urbana, sin

Pagina 611

Este es un articulo en Acceso Abierto distribuido segun los términos de la Licencia Creative Commons Atribucion—
NoComercial 4.0 que permite el uso, distribucién y reproduccién no comerciales y sin restricciones en cualquier medio,

siempre que sea debidamente citada la fuente primaria de publicacién.


http://www.revhabanera.sld.cu/index.php/rhab/index
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es

Revista Habanera de Ciencias Médicas

patolégicos o comorbilidades y cuyos habitos
téxicos fueron tabaco, alcohol y café. En cuanto a
la ocupacién, 108 eran trabajadores, vinculados
fundamentalmente a la produccion, la agricultura
y los servicios. La mayoria no tenia antecedentes
patoldgicos personales.

Las ocupaciones que demandan mayor actividad
fisica se relacionaron con la apariciéon de la
enfermedad. A algunas de estas ocupaciones se

ISSN 1729-519X

asocié6 manipulacién de sustancias toxicas,
exposiciéon a pesticidas y a metales pesados,
traumatismos ocupacionales, estrés, campos
electromagnéticos, ejercicios intensos. Muchos
de estos pacientes practicaban ademds deportes,
tales como judo, karate, pelota y boxeo, en los
gue existe una actividad fisica intensa. En el caso
de las mujeres predominaron las amas de casa.

Tabla 2 - Variables socio demograficas

Variables socio demograficas No. %
Blanco 98 66,7
Color de la piel Negro 18 12,2
Mestizo 31 21,1
Urbana 120 | 81,6

Procedencia

Rural 27 18,4
Servicios 30 20,4

Ocupacioén

Antecedentes patoldgicos personales

Habitos téxicos

Los sintomas de inicio recogidos en las historias
clinicas en el momento del diagndstico se ilustran
en la Tabla 3. La tercera parte de los pacientes
refirieron debilidad de los miembros superiores,

Produccién 34 23,1
Militar 10 6,8
Agricola 34 23,1
Ama de Casa 39 26,5

Si 47 32

No 100 68

Alcohol 28 19
Tabaco 61 41,5
Café 85 | 57,8

asi como disartria. En el resto se destaca la
debilidad de los miembros inferiores, dificultad
respiratoria, fasciculaciones, atrofia muscular y
debilidad hemicorporal.
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Tabla 3. Sintomas de inicio

Sintoma de Inicio

Debilidad Miembros Superiores

Debilidad Miembros Inferiores

Disartria
Otros
Total

Al identificar en el diagnéstico la forma clinica de
la enfermedad, obtuvimos los resultados que se
muestran en la Tabla 4. Predomind la forma

No %
51 34,7
35 23,8
53 36,1
8 5,4
147 | 100,0

espinal en la mayoria de los pacientes y en
hombres. La forma clinica bulbar predomind en
mujeres.

Tabla 4. Formas Clinicas y su relacién con el sexo.

Sexo
Forma Clinica | Femenino Masculino | Total
No % No %
BULBAR 37 | 252 | 18 | 12.2 55
ESPINAL 36 | 245 56 | 38.1 92
Total 73 | 49.7 | 74 | 50.3 147

Chi—cuadrado=10.9 p<0.05

De la

literatura, lo mas frecuente se recoge en la Tabla

los factores de riesgo recogidos en

5. En la mayoria de los pacientes del estudio no
pudo identificarse factores de riesgo (60,5%). En
el resto se destaca la exposicion a toéxicos,

actividad fisica intensa, militares, exposicion a
radiaciones y asociacién entre ellos. Muy pocos

y
identificados por lo que no se tomd en cuenta.

pacientes tenian  fenotipo genotipo

Tabla 5. Factores de riesgo

Factores de Riesgo No %
Militar 7 4,8
Ejercicio Fisico 19 12,9
Exposicidn a Téxicos 26 17,7
Toxicos y Ejercicio Fisico 5 3,4
Radiaciones 1 0,7
Sin Factores de Riesgo 89 60,5
Total 147 | 100,0
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De los pacientes del estudio, 44 murieron en su

domicilio y 103 fallecieron en unidades
hospitalarias que representa el 70 %. No pudo
identificarse la causa directa de muerte pues el
cierre de los certificados de defuncidn, tanto en
la causa bdsica como en la directa decian
“Enfermedad Neuromuscular”.

Con respecto a la escolaridad de los pacientes, 12
tenian nivel escolar primario para un 8,2 %; el
resto tenia nivel escolar entre medio superior y
superior para un 91,8 %.

La comorbilidad o APP identificados fueron: la
hipertension arterial, la diabetes, enfermedad
cerebrovascular isquémica, neoplasias, hepatitis
C, traumatismo craneal, asma bronquial y la

cardiopatia isquémica. En los APF hubo casos de

ISSN 1729-519X

la enfermedad en una misma familia.

Andlisis de la supervivencia.

El 80 % de los pacientes fallecid en los primeros
dos afios (24 meses) después del diagndstico.
Entre los 40 y 65 meses (3 y 5 afos y medio)
fallecieron 19 pacientes. Los restantes 11
pacientes alcanzaron una sobrevida mayorde 6y
medio afios (80 meses), llegando muy pocos a los
10 afios (120 meses). 37 pacientes aun vivian al
cierre del 2015. (Grafico 1) (Tiempo de sobrevida
primaria, acumulado a los 10, 20 y 30 meses.
Acumulado al término del estudio. La pendiente
de la curva representa cuantos mueren por mes
de progresién de la enfermedad, en cada
periodo. Esto es util para definir la probabilidad
de muerte en cada etapa de la enfermedad.)

Grafico 1. Kaplan-Meier. Tiempo en meses de supervivencia desde el diagndstico del total de la serie

Funcion de supervivencia

Supervivencia acum

0 23 =0

INICIOFALLECIMIENTO

Las curvas de supervivencia segun género fueron
similares en las etapas tempranas y tardias de la
enfermedad. En las etapas intermedias hay
mayor mortalidad en las mujeres.

Al observar la curva de supervivencia por grupos
de edades (Grafico 2), resalta que en los menores

de 30 aios la supervivencia fue menor a partir del

diagndstico, menos 2 afios (24 meses)
relacionado con formas mas graves de la
enfermedad y que tenian predisposicion genética
familiar. Entre 31 y 40 afios y mayores de 70 afios

fallecieron entre los 2 y 6 anos. Los
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diagnosticados entre 41 y 50 afios lograron
sobrevivir 10 afios. El menor grupo de pacientes
logra sobrevivir mas de 80 meses. En los que
asociada, la

mantenian comorbilidad

ISSN 1729-519X

supervivencia alcanzé solo 4 afios (48 meses); los
gue no tenian comorbilidad asociada alcanzaron
mayor supervivencia y algunos hasta 10 afos.

Grafico 2. Kaplan-Meier. Sobrevida por grupos de edades.

Funclones de supervivencia

1,0 1 I |

0,87 | 1 L

Supervivencia acum

0,0
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Entre los habitos toéxicos, el tabaquismo y la
ingestidon de café fueron los mas frecuentes. Este
ultimo no descrito en la literatura como factor de
riesgo. Solo el 19 % de los casos consumia
alcohol. ElI analisis de la supervivencia no
demostré influencia significativa.

Hubo predominio urbano en la procedencia, lo
cual resulta logico pues el 75 % de la poblacion
cubana reside en areas urbanas. Ademds, el
estudio correspondié a los casos de La Habana. Al
analizar la supervivencia desde el diagndstico de
la enfermedad hasta el fallecimiento un mayor

numero de pacientes de procedencia urbana
logran mayor sobrevida.

A pesar de predominar la enfermedad en los
pacientes de la serie de color de piel blanca, el
analisis de supervivencia realizado demostrd
mayor sobrevida en algunos pacientes de piel
negra que supera los 10 afios (120 meses). En el
resto entre 8 y 10 afios (96 y 120 meses).

La mayor supervivencia atendiendo a Ia
ocupacion estuvo en los trabajadores de la
produccién, los militares y las mujeres amas de

casa. (Grafico 3).
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Grafico 3. Kaplan-Meier. Sobrevida segln ocupacién. Tiempo en meses.
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En la curva de supervivencia atendiendo a la espinal, algunos alcanzaron hasta unos 10 afios
forma clinica, tuvieron mayor tiempo de (120 meses). (Grafico 4)

supervivencia los pacientes con forma clinica

Grafico 4. Supervivencia segun formas clinicas. Tiempo en meses. Kaplan-Meier.
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La supervivencia por factores de riesgo, en el
paciente expuesto a radiaciones fue menor, no
llegando a 2 afos (24 meses) a partir del
diagndstico. El resto de los pacientes,
independientemente del tipo de factor de riesgo,
la mitad fallecié antes de los 2 afios (24 meses) y
el resto lo hizo entre los 2 y 5 afios (24 a 60
meses). Ningln paciente con factores de riesgo

sobrevivi6 mas de 60 meses. Un pequefo

DISCUSION

La esclerosis lateral amiotréfica es una
enfermedad degenerativa de curso progresivo. La
certeza en el diagndstico se obtiene durante la
autopsia, aunque existe un consenso general de
gue los pacientes pueden ser diagnosticados en
vida a pesar de que es dificil en los inicios de la
enfermedad, por lo cual en nuestra investigacion
partimos del momento del diagndstico y
retrospectivamente en las fuentes de datos
aparecen recogidos sintomas de inicio, pero no
con un tiempo preciso. Es posible que el inicio
haya ocurrido un tiempo antes. El diagndstico es
esencialmente clinico teniendo en cuenta los
criterios de ESCORIAL, con soporte en RMN,
estudios electrofisiologicos y electromiograficos,
y genéticos.(1,2356/18)

El presente estudio no ha sido realizado en Cuba
hasta el presente por lo que no tenemos datos
nacionales para comparar los resultados. La
literatura revisada sefiala que la enfermedad es
mas frecuente en hombres que en mujeres y su
maxima aparicion estd a partir de los 60 anos;
otros mencionan que a partir de los 50.(1:2:34569)
En nuestra serie, el mayor nimero de casos se
encontrd a partir de los 51 afios.

ISSN 1729-519X

numero sin factores de riesgo logré sobrevivir
hasta unos 10 afios (120 meses).

Recibieron tratamiento con Riluzol 45 pacientes 'y
no lo recibieron 65. El riluzol no prolonga
sobrevida en el anadlisis de las curvas de
supervivencia de esta serie. Ambos grupos
tuvieron una supervivencia maxima entre 8 y 10
afios (96 a 120 meses).

Resulté  significativo  estadisticamente la
presencia de la enfermedad en mujeres a partir
de los 51 anos, en las que predominé la forma
bulbar. En los menores de 50, hubo mayor
frecuencia en los hombres. Este resultado puede
estar relacionado con las formas clinicas de
presentacion, en las que predomind la espinal
gue tiene pronéstico vy

mejor mayor

supervivencia. Ademas, pueden existir
diferencias en cuanto al fenotipo y genotipo de
los mas jovenes que influyan en la menor
sobrevida.

Existen diferencias entre los fenotipos/genotipos
de los pacientes que fallecen mas
tempranamente segun la literatura. Los casos de
la serie estudiada, la mayoria no tenian la
caracterizacion fenotipica/genotipica en las
historias clinicas, lo que no permite concluir al
respecto.

Estudios consultados realizados en Italia®® y en
Latinoamérica(20) aportan diferencias. En Italia la
proporcién hombre-mujer es practicamente 1:1.
En la investigacion de  Latinoamérica
predominaron las mujeres; en ambos prevalecio

la forma bulbar. En este ultimo estudio sefialan la
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posible influencia en los resultados del nivel socio
econdmico, costumbres culturales y ocupaciones
en las que se destacan las labores agricolas con
esfuerzos fisicos. En nuestra serie las amas de
casa fueron menos afectadas en comparacién
con los restantes 108 casos que tenian diferentes
ocupaciones y exposicion a los diferentes
factores de riesgo considerados en el estudio. Las
amas de casa son las menos expuestas a traumas
y a factores ambientales.

Entre los factores de riesgo que se siguen
estudiando se encuentran la actividad fisica
intensa, los habitos toxicos sobre todo el
tabaquismo, la comorbilidad por enfermedades
inflamatorias

cronicas, por enfermedades

cronicas autoinmunes, infecciones virales,
traumatismos, la edad mayor de 50 afios, el
predominio en varones fue de 2:1 con respecto a
mujeres y en la raza blanca (caucasica). Hubo
momentos que se considerd la posibilidad de la
infeccidn previa por retrovirus, y entre ellos el
VIH, pero estudios posteriores de casos con buen
nivel de evidencias lo descarté. En estudios
epidemioldgicos revisados y de estudio de casos
estd demostrado, a pesar que se sigue
investigando, la influencia de los factores de
riesgo que se tuvieron en cuenta en el presente
estudio y que se relacionan con menor sobrevida,
independientemente de la forma clinica de la
enfermedad. (20,21,22,23,24,25)

La comorbilidad, igualmente, se sefiala en la
literatura que acorta la supervivencia de los
pacientes, sobre todo en los mayores de 65
aﬁos,(1'2'3'5'14'15'21'24'25'26'27'28'29) |O cuaI es
entendible pues a partir de esas edades las
comorbilidades se hacen mucho mas frecuentes.

ISSN 1729-519X

El presente estudio si demuestra que la
asociaciéon de otras enfermedades cronicas vy
antecedentes familiares de la enfermedad
influyen a mediano plazo en la supervivencia,
independientemente de la forma clinica.

No se demostrd diferencias significativas en las
curvas de supervivencia de los pacientes que
recibieron tratamiento con riluzol y los que no lo
recibieron. Ya se ha reportado en diversos
estudios internacionales y fuentes bibliograficas;
hay defensores y
retractores.(1'2'3'5'14'15'29'30'31'32'33'34'35'36'37) El riquoI
puede tener un efecto mayor en los pacientes
mas jévenes y en aquellos con un retraso menor
en el diagndéstico. También se ha demostrado que
tres tratamientos médicos prolongan Ia
supervivencia: ventilacion no invasiva (VNI)
cuando es necesaria la asistencia respiratoria,
alimentacion con gastrostomia cuando hay
disfagia y el riluzol.(30:31,32,33,34,35,36)

Como un tratamiento farmacoldgico que ha
demostrado prolongar la supervivencia en una
enfermedad neurodegenerativa, el riluzol es de
gran interés tanto tedrico como practico, pero no
se sabe si la mejora de la supervivencia se
produce a lo largo del curso de la enfermedad o
solo en ciertas etapas, referidas
fundamentalmente, al paciente joven, con poco
tiempo del diagndstico y forma clinica espinal.(3)
Existen complicaciones que son las que producen
directamente la muerte del paciente, de ellas la
mas frecuente es la insuficiencia respiratoria,
causada por la propia enfermedad neuroldgica,
neumonias, broncoaspiracion y
tromboembolismo pulmonar principalmente. Las

estimaciones oscilan entre el 65 % y el 89 %.(32)
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Otras son desnutricidn, Ulceras por presion por el

encamamiento e infecciones urinarias

complicadas por cateterismo

vesical.(25'26'27'28'29'30’
Finalmente, queremos expresar que no basta con
una consulta multidisciplinaria para la atencién
de estos casos. Internacionalmente se postula
gue deben existir en alguna institucién de salud
unidades multidisciplinarias para la atencidn
especializada e individualizada de estos
pacientes, que abarcan no solo asistencia
ventilatoria en los casos avanzados, sino
garantizar una nutricion adecuada y otros
necesarios

cuidados segun la etapa

evolutiva.333437)

CONCLUSIONES
En nuestra serie las edades mas afectadas
estuvieron a partir de los 51 afios. En general el
mayor numero de pacientes murié entre los2y 5
afios a partir del diagndstico. La mayor sobrevida
estuvo en el grupo de 51 a 60 afios, algunos
alcanzaron hasta 10 afios, en ellos predominé la
forma espinal de la enfermedad. Es de sefialar
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